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PT） の 延 長（PT-international normalized ratio, PT-
INR; 4.20）及び活性化部分トロンボプラスチン時























の危険性の少ない argon plasma coagulation（APC）
による内視鏡的治療を行う方針とし，2 ヶ月後に
再入院した．治療当日，3 時間で FFP を 6 単位輸
注し，終了の 30 分後に採血し，APC を実施した
（図 2）．出血を認めることなく内視鏡治療は終了
し，翌日にも FFP4 単位を輸注した．FFP6 単位輸
注終了 30 分後の第Ⅴ因子活性は 32% に上昇し，
翌日朝には 16%，4 単位輸注終了 30 分後には 41%
に上昇していたが，いずれも検査結果は治療終了











WBC 4,400/µl CRP 0.23mg/dl
RBC 454 × 104/µl TP 7.6g/dl
Hb 13.4g/dl Alb 4.11g/dl
Ht 40.1% Glb 3.49g/dl
PLT 23.1 × 104/µl A/G 1.18
MCV 88fl ALP 306U/l
MCH 29.5pg AST 17U/l
MCHC 33.4% ALT 10U/l
Nuetro. 53% LDH 178U/l
Eosino. 3% S-Amylase 97mg/dl
Basophil. 2% Glucose 126mg/dl
Lympho. 31% BUN 11.3mg/dl











　　ADP  2.0µmol；66.0% 　第Ⅴ因子；<3%












存患者数は男性 19 人，女性 22 人，合計 41 人が





































2009/9/24（初診の約 2 週間後） <3
2009/11/24（治療前日） 4.53 81.4
2009/11/25（治療当日）
2009/11/25（2）；PPF 輸注 30 分後 32
2009/11/26（治療翌日） 16 1.53 35.4
2009/11/26（2）；PPF 輸注 30 分後 41
2009/11/27（治療 2 日後） 1.93 41.8
2009/11/30（治療 5 日後） 3.21 66.7
2010/12/10（約 1 年後） <3 4.74 87.9
図 3　経過（Ⅴ因子活性，APTT）






































4 例を除くと 30 例となるが，その中に asymptom-















































術侵襲の高度と思われる No.11 の約 3 倍に近く，
過量投与であった可能性を疑う．No.5 の症例は
7 才で体重 16.6kg の小児科症例であり，FFP 投与
後の APTT 値と第Ⅴ因子の半減期とから以後の
投与 FFP 量を決定し，体重 kg あたりの必要 FFP
量（ml）を算出して使用している7）．体重を記録
している 6 症例に限り括弧内に体重あたりの FFP
を No.5 に倣い記入した．6 症例中手術前日にも
FFP の投与されている No.11 を除くと，投与 FFP
量と投与後のⅤ因子活性とには，ある程度の比例
関係が成立していることが読み取れる．No.6，9，












































17） 坪井 30 女 有 2 抜歯 5 /（15） 22 10 /（30） 無 無
28） 岡本 30 男 有 5 抜歯 5 /（11） 23 10 /（22） 無 無
39） 木村 27 男 有 8 抜歯 5 33 11 無 無
410） 薮田 60 男 有 4.7 抜歯 5 22.3 5 無 無
56） 上野 7 男 有 <1 口蓋裂形成 2＊3/（18） 35 4 /（36） 無 無
611） 安藤 37 女 無 <3 帝王切開 15＊4 ND 58 無＊5 無
712） 淵 36 女 有 1 出産 6 ND 10 無＊6 無
813） 三上 46 女 有？＊7 3 子宮全摘 18 /（27） 32 116  /（180） 無 胸・腹水
914） 市川 71 女 無 8 胃全摘・胆摘 8＊8 28＊9 14＊8 無 無
1015） 坂田 71 女 無 9 結腸右半切除 11＊10 20 20 無＊9 無
1116） 高橋 64 男 無 8 膵頭十二指腸切除 16＊11/（28） 22＊12 40 /（71） 無 無
1217） 小島 67 男 無 9 経尿道的前立腺切除 4 21 12 無 無
13 自験 77 女 無 <3 内視鏡的胃 polyp 焼灼 6 /（14） 32 10 /（24） 無 無
ND；未施行．＊ 1；主に当日投与されているが，前日までに投与されている場合は前日分のみ前投与量に加えた．＊ 2；体重の記載のある症例で
のみ計算・表示した．＊ 3；文献の図表からの推測．＊ 4；前日 10 単位，当日 5 単位．＊ 5；術中出血量；羊水含め 2,020ml．＊ 6；出産時出血量；
羊水含め 970g．＊ 7；出産時の出血のみ（500cc 輸血）．＊ 8；新鮮血 400cc を含み，FFP2 単位と同等として計算した．＊ 9；手術翌日（＊ 7 の輸
注翌日）の data．＊ 10；FFP6 単位輸注後の術中に止血不良と判断され，術中にさらに 5 単位追加され，合計 11 単位輸注．＊ 11；前日 8, 当日 8 単位．
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Abstract
　Congenital coagulation factor V deficiency is a rare autosomal recessive disease with a relatively 
mild bleeding tendency. A 77-years-old woman with no history of abnormal hemorrhagic episodes 
visited our hospital for endoscopic treatment of gastric adenoma. Preoperative examinations dis-
closed marked prolongation of PT-INR (4.20) and APTT (78.3 sec.) and a marked decrease in factor 
V activity(<3%). There was no other clotting factor abnormality, liver disease, or DIC, and factor V 
inhibitors could be excluded by a cross-mixing test. Among her relatives who could be examined, 
factor V activity was mildly reduced in the patientʼs oldest daughter and second daughter (patientʼs 
granddaughter) (53% and 38%, respectively). They were considered to be heterozygotes, and the pa-
tient to be a homozygote. After the administration 6 units of fresh frozen plasma (FFP), factor V was 
increased to 32%, and endoscopic treatment could be implemented without adverse events. However, 
many aspects of FFP administration before invasive treatments in patients with factor V deficiency 
with a mild hemorrhagic tendency remain to be clarified before its establishment. 
Key words：congenital coagulation factor V deficiency, fresh frozen plasma (FFP), endoscopic 
treatment
